()
RS
] ] (?‘\/ o WY
Acta Oncologica Turcica 2009; 42: 33-36 (f'x/ el

A

El ve Ayak Yerlesimli Primitif Noroektodermal
Tuamori: lki Olgu Sunumu

Primitive Neuroectodermal Tumors of Hand and Foot:
Report of Two Cases

Pelin DEMIR GUMUSDAG?, Murat ARIKAN2, Nazan CILEDAG!, Elif AKTAS!, Safak GUNGOR?2, Kemal ARDA!

1 SB Dr. Abdurrahman Yurtarslan Ankara Onkoloji Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Radyoloji Bélimii, ANKARA
2 SB Dr. Abdurrahman Yurtarslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ortopedi Bélimii, ANKARA

OzZET

El ve ayakta primitif néroektodermal timdr (PNET) gelisimi son derece nadir olup, literattirde sinirli sayida olgu bildirilmistir.
Sol ayak proksimal falanksinda ve sag el distal falanksinda PNET saptanan 2 olgunun manyetik rezonans gériintileme

bulgularini sunmay1 amacladik.

Anahtar Kelimeler: Primitif néroektodermal timor.

SUMMARY

Primitive neuroectodermal tumor (PNET) of hand and foot is extremely rare. To our knowledge, limited number of cases of
typical PNET has been reported, involving the hand or foot. In this report, we presented magnetic resonance imaging findings of
a PNET case localized in the proximal phalanx of left foot and a case localized in distal phalanx of the right hand.

Key Words: Primitive neuroectodermal tumor.

GiRiS

iskelet disi primitif néroektodermal timér (PNET)
nadir gérilen yumusak doku timéri olup daha ileri
yas grubunda goértlmesine ragmen, morfolojik ve his-
tolojik olarak kemige ait Ewing sarkomadan ayirt edi-
lemez (1).

iskelet digi PNET olgularinin, biyolojik davranisla-
ri daha iyi bilinen ve spesifik tedavileri olan diger
yuvarlak hicreli timoérlerden ayiriminin yapilmasi
6nem tagimaktadir. Literatlirde sinirl sayida bildirilen
el ve ayak PNET olgularinda uygun cerrahi ve kemo-
terapi protokoll ile iyi sonuglar elde edildigi bildiril-
mistir (2-3).

OLGU SUNUMLARI
Olgu 1

On yedi yaginda bir kadin hasta, sol ayak bagpar-
mak bdlgesinde agri ve sislik yakinmalari ile merkezi-
mize bagvurdu. Yakinmalari sol ayak parmaginda
hafif bir agri ile baslayan hastanin travma &ykust
yoktu. Sol ayak parmaginda sislik disinda sistemik
muayenesinde patolojik bir bulgu saptanmayan has-
tanin ¢ekilen 2 yonll direkt ayak grafisinde; sol ayak
proksimal falanksinda, kemigi tamamen tutan, eks-
pansil, destriktif malign gérinimde tliméral kemik
lezyonu saptandi (Resim 1,2). Hastanin rutin tam kan
ve biyokimyasal analizinde, eritrosit sedimantasyon
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hizinda (44 mm/saat, normal deder: 0-20 mm/saat)
ve serum laktat dehidrogenaz diizeyinde (257 mg/dL,
normal 78 deger: 98-192) artis disinda patoloji tespit
edilmedi. Sol ayak manyetik rezonans gdrlntileme
(MRG) incelemesinde; proksimal falanksi saran,

Resim 1. On arka ayak grafisinde sol ayak bagparmak
proksimal falanksinda kemigi destriikie eden litik, eks-
pansil kitle lezyonu.

Resim 2. Yan grafide ayak basparmak proksimal falank-
sinda litik, ekspansil kitle lezyonu.

paraossedz yumusak doku bileseninin eslik ettigi T1
A’da hipointens, T2 A’da hiperintens sinyal 6zelligin-
de, heterojen 0Ozellikte kontrastlanan kitle lezyonu
saptandi. Bu yumusak doku kitlesinin etrafindaki eks-
tensor ve fleksoér tendonlari gevreledigi ve lateral
kesimde interfalangeal yad alanina dogru ilerledigi
saptanmistir (Resim 3,4). Hastaya uygulanan toraks
bilgisayarli tomografisi normal olarak degerlendirildi.
Tim vicut kemik sintigrafisinde sol ayak 1. parmakta
fokal artmig aktivite tutulumu izlenmistir ve sol ayak
bileginde ise reaksiyonel olarak artmis minimal aktivi-

Resim 3. T1 agirhikl sagital MRG kesitinde ayak bagpar-
mak proksimal falanksinda kemigi ekspanse ve des-
triikte eden, yumusak doku komponentinin eslik ettigi,
yumusak doku komponenti lateralde interfalangeal yag
alanina dogru ilerleyen kitle lezyonu.

Resim 4. Kontrasth T1 agirliki MRG kesitinde ayak bag-
parmak proksimal falanksindaki lezyonun kontrastlan-
digt ve eslik eden yumusak doku komponentinin
ekstensor ve fleksor tendonlari cevreledigi goriiliiyor.
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te artisi gézlenmistir. Primer malign kemik tmort 6n
tanisi ile hastaya insizyonel biyopsi uygulandi ve
biyopsi sonucu yuvarlak hticreli malign timor olarak
degerlendirilirken, CD99 ve ndron spesifik enolaz
(NSE) ile timdr hucrelerinde boyanma gdzlenmesi
Uzerine Ewing sarkom tanisi kesinlestirildi. Pediatrik
onkoloji konstltasyonu ile definitif cerrahi dncesinde
hastaya neoadjuvan kemoterapi verildi. Hastaya bu
tani ile neoadjuvan kemoterapi sonrasinda sol ayak
1. parmak metatarsofalangeal eklem seviyesinden
dezartikllasyon yapildi. Postoperatif komplikasyon
gelismedi ve hasta taburcu edildi. Postoperatif pato-
loji raporunda kemik ve yumusak doku cerrahi siniri
timorsiz olarak rapor edildikien sonra ameliyati taki-
ben 3. haftada yara iyilesmesinin hemen ardindan
hastaya yapilan pediatrik onkoloji konsulltasyonuna
dayanilarak 9 kir kemoterapi uygulandi. Hasta posto-
peratif 72. ayinda lokal ve sistemik niiks gelismeden
sorunsuz bir sekilde takip edilmektedir.

Olgu 2

On sekiz yasinda kadin hasta 6 yil 6nce sag orta
parmak distal falanksindaki kitle nedeniyle ameliyat
olmus ve operasyon patoloji spesmeni PNET ile
uyumlu bulunmus. Ameliyat sonrasi tedavi almak
istemeyen olgunun takiplerinde, yapilan fizik muaye-
nede sag el orta parmak distal falanksinda agrili bir
kitle tespit edildi. Yapilan el MRG’sinde sag el 3. par-
mak distal falanks medialinde cilt-cilt alti yag doku-
sunda T1 A’da hipointens, T2 A ve STIR’da hiperin-
tens, intravendz kontrast madde enjeksiyonu sonrasi
heterojen kontrastlanma gdsteren kitle lezyonu izlen-
di (Resim 5,6). Yapilan insizyonel biyopsinin histopa-
tolojik degerlendirmesi sonucu yuvarlak htcreli
malign timor olarak degerlendirilirken, CD99 ve NSE
ile timd&r hucrelerinde boyanma gbézlenmesi (lzerine
PNET tanisi kesinlestirildi. Olguya neoadjuvan kemo-
terapi baslandi. Neoadjuvan kemoterapi sonrasi
olguya cerrahi tedavi uygulanarak lokal rezeksiyon
yapildi ve cerrahiyi takiben multi-ajan kemoterapisi
uygulandi. Takip eden 18 ay igerisinde lokal veya sis-
temik niiks gelismeden komplikasyonsuz olarak takip
edilmektedir.

TARTISMA

PNET nadir gérilen yumusak doku timori olup,
histolojik ve morfolojik olarak ossedz Ewing sarko-
mundan ayirt edilmesi miimkin degildir. PNET gérl-
mesi agisindan cinsiyet farki olmayip, 4-47 yas arali-
ginda gorllebilmektedir (1,3).

iskelet digi PNET, genellikle agrisiz, degisik
buyuklige ulasabilen, kalsifikasyon icermeyen yumu-
sak doku kitle lezyonu seklinde goértlir.

iskelet digi PNET olgularinda uygulanan cerrahi
ve kemoterapi kombinasyonu sagkalimi énemli oran-
da artiran en Onemli tedavi yaklagimidir (4).
Olgularimizda lokal kontrol cerrahi olarak saglanir-
ken, hastaliin sistemik kontrolli kemoterapi ile sag-
lanmigtir.

Resim 5. T1 agirlikli sag el MRG incelemede sag el 3. par-
mak distal falanks medialinde cilt-cilt alti yag dokusunda
hipointens sinyal 6zelliginde iyi sinirh kitle lezyonu.

Resim 6. Kontrastli T1 agirlikhi el MRG kesitinde sag el 3.
parmak distal falanksi komsulugunda belirgin kontrast
tutulumu gdsteren kitle lezyonu.
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Ayak yerlesimli PNET olgularinda oldugu gibi elde
de falanks lokalizasyonlu PNET olgularinda da prog-
noz diger yerlesim bolgelerine gére oldukea iyidir (4).
Cerrahi sonrasi lokal rekilrrens gelismesi ayak yerle-
simli PNET olgulari igin ¢cok kétl bir prognostik belir-
tectir ve lokal reklrrens gelisen olgularda prognoz
metastaz geligen olgularla benzerdir (5,6)

Nadir rastlanan, agresif ve yiksek rekirrens ora-
nina sahip el ve ayak bdlgesinde PNET saptanan 2
olgu literatlir esliginde sunulmustur.
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